Tumeurs intramedullaires 


Les tumeurs intramedullaires 
represented 2 a 4 % 
des tumeurs du systeme 
nerveux central. 

La presentation clinique peut 
prendre n’importe quel aspect 
d’une compression medullaire 
lente. Generalement de faible 
grade de malignite, leur origine 
est le plus souvent gliale : 
astrocytomes ou ependymomes. 
LMmagerie 

par resonance magnetique 
en a revolutionne le diagnostic, 
permettant d’analyser 
precisement la lesion 
dans les 3 plans de I’espace 
et de faire la part entre portion 
charnue et kystes satellites. 

La chirurgie reste 
le I er traitement. Uexerese totale 
est souvent possible et aucun 
traitement complementaire 
n’est justifie, sauf en cas 
de malignite averee. SMI existe 
un reliquat tumoral, la place 
de la radiotherapie reste tres 
controversee puisque non 
denuee d’effets secondaires 
a dose efficace. Une surveillance 
prolongee sMmpose, devant 
la possibility de recidive tardive 
ou d’aggravation clinique 
secondaire evoluant 
pour leur propre compte. 

L’etat clinique 

post-therapeutique dependant 
fortement de I’etat 
pretherapeutique, 
les tumeurs intramedullaires 
represented une reelle 
urgence medicale. 
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S i le traitement des tumeurs intra- 
medullaires reste chirurgical, le 
developpement de l’imagerie par reso- 
nance magnetique en a completement 
transforme l’approche diagnostique et 
la strategic operatoire ; les resultats 
fonctionnels et vitaux des traitements 
en sont d’autant ameliores. Les tumeurs 
intramedullaires represented 2 a 4 % 
de toutes les tumeurs du systeme ner- 
veux central chez l’adulte et un peu 
moins de 30% des tumeurs intra- 
rachidiennes intradurales. 1,2 Laplupart 
sont d’origine gliale (80 %) : astrocy- 
tome ou ependymome. Si les ependy- 
momes predominent chez l’adulte, 1 3 
c’est l’inverse chez l’enfant, 4 ’ 5 avec un 
pic de frequence dans la l re annee de vie. 
5 Les 2 sexes sont egalement atteints. 

Formes cliniques 

II n’ existe pas de tableau clinique 
typique ; il est fonction de la localisa- 
tion et de l’etendue de la tumeur dans 
le sens rostro-caudal. II peut prendre 
n’importe quelle forme de compression 
medullaire et associe a des degres 
divers un syndrome rachidien, un syn- 
drome lesionnel et sous-lesionnel. 
L’ evolution est le plus souvent insi- 
dieuse, sur plusieurs annees, mais peut 
aussi se faire par poussees, plus rare- 
ment de fagon brutale. 6 
La douleur est le signe clinique reve- 
lateur le plus frequent, qu’elle soit 
d’origine rachidienne, radiculaire ou 
surtout cordonale posterieure. Son 
caractere nocturne, classiquement evo- 
que, n’est pas si frequent (moins de 
1 0 %). 6 Les douleurs rachidiennes sont 
typiquement sourdes et profondes et 
s’associent a un enraidissement seg- 
mentaire. Les douleurs radiculaires, 
sans caractere mecanique, peuvent 
interesser n’importe quelle racine (cer- 
vicale, thoracique ou lombo-sacree). 


Les douleurs cordonales posterieures 
associent des paresthesies a des sen- 
sations de brulure et de striction. 

Les signes sensitifs sont predominants 
et s’installent a bas bruit: certaines 
tumeurs peuvent etre pan-medullaires 
au moment du diagnostic. Lies a la 
lamination des cordons posterieurs, les 
troubles sensitifs peuvent etre disso- 
cies comme dans une syringomyelie. 
Ils s’associent souvent a un syndrome 
pyramidal (asymetrique au debut), 
alors que le deficit moteur et les 
troubles sphincteriens sont generale- 
ment d’ apparition plus tardive. Chez 
l’enfant, le syndrome rachidien peut 
rester longtemps au premier plan, avec 
une deformation a type de scoliose, 
pouvant egarer le diagnostic. 

Le retentissement clinique prethera- 
peutique influengant fortement le pro- 
nostic, l’etat de dependance est eva- 
lue suivant des echelles fonctionnelles 
dont la plus souvent utilisee est celle 
de Me Cormick: absence de deficit 
invalidant, deficit n’empechant pas la 
marche, deficit empechant la marche, 
etat de dependance totale. 7 
Si le diagnostic de compression medul- 
laire est evoque, la ponction lombaire 
est a bannir et il faut realiser des exa- 
mens radiologiques. 

Anatomie pathologique 

r 

Ependymomes et astrocytomes pre- 
dominent tres nettement (v. tableau). 

r 

Ependymomes 

Developpes a partir des cellules du 
canal ependymaire (fig. 1), il existe dif- 
ferents sous-types histologiques d’ epen- 
dymome : cellulaire, epithelial, mixte 
(combinaison des 2 precedents), a cel- 
lules claires et papillaires. 

La classification en grade histologique 
de malignite reste tres controversee. 
D’apres la classification adoptee par 
1’ Organisation mondiale de la sante 
(OMS), on considere que tous les 
ependymomes sont de grade I etant 
donne leur bonne evolution et que les 
ependymomes malins (rares) sont des 
grades III. 8 
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^ ^ onance magnetique T1 avec gadolinium) 

Noter les kystes satellites non tumoraux. 



Astrocytome cervical de grade IV, imagerie par resonance magnetique (T1 avec 
injection de gadolinium). 

a. Aspect preoperatoire , b. Aspect 6 mois apres chirurgie et radiotherapie : evolution 
defavorable. 


Astrocytomes 

Terns les types peuvent etre observes 
mais 2 varietes sont predominates : 
astrocytome fibrillaire constitue de cel- 
lules allongees (le plus souvent de 
grade II) ; astrocytome pilocytique qui 
a une composante microkystique (qua- 
siment toujours de grade I). II existe 
des grades III et IV (malins), meme 
s’ils sont plus rares (fig. 2). 

Imagerie 

Les radiographies standard peuvent 
orienter le diagnostic en montrant un 
elargissement du canal rachidien, des 
signes d’erosion chronique ou de lyse, 
une rectitude du rachis avec dispa- 
rition de la lordose physiologique ; 
chez l’enfant, une scoliose est possible. 
La tomodensitometrie sans et avec 
injection de produit de contraste, 
necessairement guidee par un niveau 
clinique, peut montrer une grosse 
moelle, une portion kystique intrame- 
dullaire. 

Mais c’est la resonance magnetique 
qui s’impose en cas de suspicion de 
tumeur intramedullaire. 9 Elle precise 
parfaitement le siege de la lesion et fait 
la part entre les portions charnues et 
kystiques. Les differentes sequences 
d’ acquisition permettent de sensibili- 
ser l’examen : T1 sans et apres injection 
de gadolinium, T2 et T2*, Flair. 10 
L’ existence d’une tumeur intramedul- 
laire entraine toujours un elargisse- 
ment du cordon medullaire. 
Generalement, les tumeurs gliales 
(astrocytomes et ependymomes) sont 
en discret hyposignal en T1 (fig. 1 et 2) 
et en hypersignal plus ou moins homo- 
gene en T2. La resonance magnetique 
peut aussi mettre en evidence une 
cavite syringomyelique adjacente ou 
reveler des localisations secondaires 
sous-arachnoi'diennes d’essaimage. L’ as- 
pect homogene de la prise de contraste 
est plus en faveur d’un ependymome, 
contrairement a 1’ astrocytome ou elle 
estplutot heterogene. L’ existence d’un 
hypersignal franc spontane en T1 tra- 
duit un remaniement hemorragique 
intratumoral recent (moins d’un mois), 
alors qu’un hyposignal en T2 est le 
temoin d’un saignement ancien (depot 
d’hemosiderine). L’ existence d’un tel 
hyposignal en T2 aux extremites de 
la portion charnue est en faveur d’un 
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ependymome ou d’un hemangioblas- 
tome (fig. 3), s’il est intratumoral et 
multiple. Les portions kystiques peu- 
vent etre tumorales et leurs parois pren- 
nent alors le contraste (gadolinium) ou 
simplement satellites (pas de prise de 
contraste) plus ou moins a distance de 
la portion chamue. Le caractere central 
de la tumeur est en faveur d’un epen- 
dymome alors que l’astrocytome, l’he- 
mangioblastome ou le lipome sont plus 
souvent excentres (coupes axiales ou 
coronales). 

Des kystes bulbaires independants 
sont frequemment associes. 11 
Dans la grande majorite des cas, la reso- 
nance magnetique permet d’affirmer 
1’ existence d’un processus tumoral 
intramedullaire, d’approcher le dia- 
gnostic histologique et de decider la stra- 
tegic therapeutique la mieux adaptee. 
L’arteriographie medullaire n’a plus 
de place a visee diagnostique dans le 
cadre des tumeurs intramedullaires. Par 


contre, elle peut s’envisager dans cer- 
tains hemangioblastomes en vue d’une 
embolisation prechirurgicale. 

Les ependymomes represented 60 % des 
tumeurs gliales intramedullaires et sont 
le plus souvent cervico-dorsaux. Ils s’eten- 
dent en moyenne sur 5 segments, mais 
peuvent etre pan-medullaires. 6 ’ 11 Les 
kystes satellites sont frequents. 

Les astrocytomes , un peu plus souvent 
dorsaux que cervicaux, s’etendent en 
moyenne sur 5 a 6 segments. Les for- 
mes pan-medullaires, exceptionnelles 
chez l’adulte, ne sont pas rares chez 
1’ enfant. En resonance magnetique, la 
portion charnue est moins bien limi- 
tee que pour les ependymomes. 4 ’ 6 

Diagnostic differential 

Un aspect de grosse moelle ou une 
anomalie de signal intramedullaire 
n’ est pas synonyme de tumeur. Une 
augmentation du volume de la moelle 


peut se voir en cas de sclerose en 
plaques, de myelopathie radique a la 
phase aigue ou encore de fistule durale. 
Une anomalie de signal peut corres- 
ponds a la presence d’un cavemome 
ou d’une malformation arteriovei- 
neuse. L’ absence de portion charnue et 
de signal anormal au sein d’une cavite 
kystique signe une syringomyelie. 

II est quelquefois plus difficile de 
faire la part entre une tumeur extra- 
ou intramedullaire ou encore entre une 
tumeur du cone terminal et une tumeur 
de la queue de cheval. Dans ces cas, 
au cours de 1’ intervention chirurgicale, 
le diagnostic est affirme precisement. 



par resonance magnetique T1 avec gado- 
linium). 

a. Image preoperatoire . 

b. Image postoperatoire. 


T ABLEAU 

Repartition des differents types histologiques 
de tumeurs intramedullaires suivant 
le dernier rapport de la Societe de neurochirurgie 

de langue fran^aise, 1 994 6 


Tumeurs intramedullaires (n = 170) 


Tumeurs gliales primitives de la moelle epiniere 110 

Ependymomes 62 

Subependymomes 2 

Astrocytomes 41 

Gangliogliomes 4 

Oligodendrogliome 1 

Metastases de tumeurs du systeme nerveux central 6 
Ependymomes de la queue de cheval 4 

Ependymome du IV e ventricule 1 

Medulloblastome 1 

Tumeurs malignes non gliales 7 

Metastase de cancers visceraux ou de melanomes 3 

Melanomes primitifs 2 

Lymphomes primitifs 2 

Tumeurs benignes non gliales 33 

Hemangioblastomes 1 9 

Lipomes 1 1 

Schwannomes 2 

Hemangiopericytome 1 

Processus pseudotumoraux 14 

Cavemomes 5 

Kystes epidermoi'des ou dermoides 4 

Granulomes sarcoi'dosiques 3 

Kystes neurogliaux 2 


1208 


LA REVUE DU P RATI C I E N 2001, 51 





Affections non traumatiques de la moelle epiniere 


Therapeutique 

Chirurgie 

Le traitement actuel des tumeurs intra- 
medullaires est chirurgical. 5 ’ 6 ’ 12 Les pro- 
gres techniques recents (microscope, 
bistouri a ultrason...) ont permis une 
amelioration du geste technique et des 
resultats cliniques. 

La difficulte reside dans le fait que seule 
une exerese radicale de la tumeur permet 
d’eviter une recidive a distance. Lorsque 
la tumeur est bien limitee avec un plan 
de clivage net, la plupart des series rap- 
portent un taux d’ exerese voisin de 1 00 % 
(ependymome, hemangioblastome, meta- 
stase. . .) (fig. 3). Par contre, ce tauxbaisse 
beaucoup quand la lesion est infiltrante 
(astrocytome), avec une limite im-pre- 
cise entre la tumeur et le parenchyme 
medullaire. II faut alors trouver le juste 
compromis entre une exerese maximale 
et un risque fonctionnel minimal. 5 ’ 6 ’ 13 
La strategie de l’abord chirurgical est 
guidee par les constatations de la reso- 
nance magnetique. L’etendue de la 


resection osseuse (laminectomie) doit 
etre ajustee au minimum ; cela corres- 
pond a la portion charnue et aux even- 
tuels kystes associes, dont les parois 
prennent le contraste. Le principe gene- 
ral est un abord par myelotomie me- 
diane, qui respecte les voies longues. 
Pour certaines equipes, l’utilisation 
des potentiels evoques peroperatoires 
trouve ici sa justification, en guidant le 
geste du chirurgien vers une agressi- 
vite minimale. 6 ’ 14 

Traitements complementaires 

D’ indications encore controversies, 6 
radiotherapie et chimiotherapie peuvent 
s’envisager en cas de lesion maligne 
(fig. 2). Leur utilite n’a pas ete demon- 
tree dans les lesions gliales de bas grade, 
astrocytomes ou ependymomes. 

L’effet de la radiotherapie est directement 
lie a la dose administree : en dessous de 
40 Gy son efficacite est nulle ou tres 
faible ; alors qu’au-dessus, elle devient 
dangereuse pour le parenchyme medul- 
laire. 15 C’estpourquoi, la plupart des equi- 
pes s’accordent pour ne pas en faire apres 


exerese complete d’une lesion gliale de 
bas grade (les plus frequentes). 6 De meme, 
s’il existe un reliquat, une majorite prefere 
une surveillance rapprochee et entrevoir 
une reintervention en cas de recidive. 
Les patients atteints d’une tumeur ma- 
ligne ont une duree de survie inferieure 
a 5 ans quoi que Ton fasse. 6 

Resultats 

La qualite de 1’ exerese estprincipalement 
fonction de la nature de la tumeur (eten- 
due, caractere infiltrant ou non) et de l’ex- 
perience du chirurgien, alors que la mor- 
bidity et la mortalite sont, elles, tres 
dependantes de l’etat neurologique pre- 
operatoire. 

La mortalite operatoire (l er mois post- 
operatoire) est proche de 2 % et atteint 
9% dans la l re annee, dont les 3 quarts 
sont le fait d’une tumeur maligne. Les 
deces enregistres a plus long terme (envi- 
ron 1 0 %) sont a mettre sur le compte soit 
d’une recidive tumorale (environ 10 %), 
soit d’un etat grabataire preexistant ou 
consecutif a 1’ intervention. 6 


— 

Syndromes paraneoplasiques medullaires 


L es syndromes paraneoplasiques peuvent toucher 1’ ensemble des 
structures du systeme nerveux central et peripherique. La plu- 
part dependent vraisemblablement d’un processus auto-immun met- 
tant en jeu une reaction d’immunite croisee entre des antigenes com- 
muns au systeme nerveux et au neoplasme, ce dont temoigne la 
presence d’ auto-anticorps en general specifiques d’un tableau neuro- 
logique et d'un cancer. L’atteinte de la moelle epiniere peut etre iso- 
lee ou s’integrer a un processus affectant les autres structures ner- 
veuses. Plusieurs syndromes medullaires paraneoplasiques ont ete 
identifies. 

Myelopathie necrosante subaigue 

II s’agit d’une necrose affectant surtout les cordons blancs et siegeant 
dans la moelle dorso-lombaire. Le tableau est celui d’une paraple- 
gic subaigue de mauvais pronostic. II existe une hyperproteinora- 
chie et l’imagerie par resonance magnetique peut montrer un hyper- 
signal medullaire T2. L’ affection s’ observe avec des carcinomes ou 
des lymphomes. Elle est identique aux formes idiopathiques, de 
loin les plus frequentes. Le mecanisme demeure inconnu. II n’y a 
pas d’auto-anticorps associes. 

Myelopathies de Pencephalomyelite paraneoplasique 

L’encephalomyelite paraneoplasique touche l’encephale, le cerve- 
let, le tronc cerebral, la moelle epiniere et souvent les ganglions rachi- 
diens posterieurs dont l’atteinte entraine une neuropathie sensitive 
de Denny-Brown. Les lesions associent une degenerescence neuro- 
nale, une gliose et une infiltration lymphocytaire. Le complexe ence- 
phalomyelite-neuropathie sensitive s’ observe dans 1’ immense majo- 
rite des cas avec le cancer a petites cellules du poumon et 1’ anticorps 
anti-Hu. L’atteinte clinique est subaigue. Elle varie en fonction du 
site principal des lesions et implique souvent plusieurs territoires. 


L’atteinte medullaire comporte des signes pyramidaux, un trouble 
de la sensibilite par atteinte ganglionnaire ou cordonale et, en cas 
de lesions de la corne anterieure, amyotrophie et fasciculations. Le 
liquide cephalorachidien est inflammatoire. 

Maladies du motoneurone 

Les atteintes paraneoplasiques des motoneurones peripheriques ont 
surtout ete rapportees avec des lymphopathies. Elles se traduisent par 
un deficit moteur avec amyotrophie et areflexie. L’origine du tableau 
est peut-etre virale. Le syndrome anti-Hu peut comporter comme 
on l’a vu une atteinte du motoneurone. Elle est rarement pure, mais 
peut etre tres predominate. L’atteinte conjointe des faisceaux pyra- 
midaux peut en imposer pour une sclerose laterale amyotrophique. 
Le syndrome associe a 1’ anticorps anti-Yo, survenant chez des femmes 
ayant un cancer genital, se manifeste essentiellement par une atteinte 
cerebelleuse, mais l’atteinte de la corne anterieure n’y est pas rare. 

Syndrome de la personne raide 

Lie a une atteinte des interneurones inhibiteurs de la corne ante- 
rieure de la moelle, il associe contractures, spasmes musculaires spon- 
tanes ou provoques et activite musculaire continue de repos a 1’ elec- 
tromyographic. Le syndrome de la personne raide a proprement parler 
n’est habituellement pas paraneoplasique et s’associe dans 60 % 
des cas a des anticorps anti-GAD. Un sous-groupe de patientes ayant 
un cancer du sein developpe un tableau similaire mais avec un anti- 
corps dirige contre une proteine synaptique, l’amphiphysine I. Ces 
phenomenes de raideurs peuvent aussi survenir chez des patients 
ayant une encephalomyelite parfois paraneoplasique. Les tumeurs en 
cause sont variees : poumon, thymus, maladie de Hodgkin, tube diges- 
tif, gynecologique. Belle illustration de la complexity de la nosolo- 
gie des syndromes neurologiques paraneoplasiques. ■ 


/ ___ 
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Si la morbidite s’ analyse initialement 
symptome par symptome (douleur, defi- 
cit moteur et sensitif), la cotation du reten- 
tissement fonctionnel apparait plus per- 
tinente pour la surveillance, et permet 
d’etablir une comparaison entre les etats 
pre- et postoperatoire. 

II existe le plus souvent une aggravation 
postoperatoire immediate, ce d’autant 
que l’exerese a ete totale et que la tumeur 
etait etendue. A partir du 3 e mois post- 
operatoire, on peut commencer a se faire 
une idee de l’etat neurologique residuel 
et du retentissement fonctionnel a dis- 
tance. Cela est surtout vrai pour les defi- 
cits sensitifs (thermo-algiques, epicri- 
tiques, pallesthesiques), alors que les 
troubles moteurs et sphincteriens peuvent 
encore evoluer soit vers une ameliora- 
tion, soit vers une aggravation ou une 
spasticite. L’ evaluation definitive des 
sequelles est, en general, fixee a la fin 
de la 3 e annee. 6 ’ 16, 17 En pratique, il faut 
s’attendre a ce que l’etat neurologique a 
long terme soit sensiblement voisin de 
l’etat preoperatoire. 

Une deformation rachidienne a distance 
est surtout a craindre chez 1’ enfant, ou 
sa frequence depasse 30 %, mais peut 
aussi survenir chez l’adulte. Les facteurs 
favorisants sont : presence d’une defor- 
mation preexistante, laminectomie de C2, 
non-respect des massifs articulaires, lami- 
nectomie sur plus de 5 etages, radiothe- 
rapie. Ces deformations necessitent si 
besoin une stabilisation par osteosynthese 
posterieure ou anterieure. 185 19 
Les douleurs postoperatoires sont fre- 
quentes mais d’intensite variable. Celles 
d’origine rachidienne fmissent genera- 
lement par ne plus etre genantes ; la kine- 
sitherapie est utile a ce titre. Les pares- 
thesies cordonales posterieures apparaissent, 
a distance, comme les plus invalidantes : 
elles sont frequentes (plus de 30 %) mais 
le plus souvent limitees aux extremites 
des membres. 6 

La spasticite, qui vient secondairement 
aggraver les troubles moteurs, est presente 
chez la moitie des patients, mais n’est reel- 
lement invalidante que dans 10% des cas. 6 
Les troubles sphincteriens, meme s’ils 
recuperent bien dans 1’ ensemble, sont 
encore presents 1 an apres 1’ operation 
chez environ 35 % des patients, dont la 
moi-tie ont besoin de sondages vesicaux. 
6 La therapeutique medicamenteuse 
(antalgiques, antispastiques...) et la 
reeducation doivent etre adaptees au fil 


du temps. 

Une surveillance utilisant l’imagerie par 
resonance magnetique est instauree a un 
rythme fonction de la nature benigne ou 
non de la lesion et du caractere complet 
ou partiel de la resection. L’ aspect, le plus 
frequent a distance, est celui d’une moelle 
atrophique en regard du lit tumoral, alors 
que les kystes satellites disparaissent pro- 
gressivement. 

Dans les tous cas, la surveillance doit etre 
prolongee sur plusieurs annees, tant les 
recidives peuvent etre tardives. 6,20 

Conclusion 

La prise en charge des tumeurs intrame- 
dullaires a ete bouleversee par l’avene- 
ment de la resonance magnetique. Elle 
permet une meilleure analyse de la lesion, 
faisant la part entre composants tumo- 
raux et kystes satellites. Si leur traitement 
reste chirurgical pour l’essentiel, l’apport 
de techniques neurochirurgicales modemes 
rend le geste moins agressif, plus sur et 
plus complet. Comme la qualite du resul- 
tat fonctionnel depend pour beaucoup de 
l’etat clinique preoperatoire, la decision 
chirurgicale doit etre prise rapidement, 
avant l’apparition d’un tableau de com- 
pression medullaire trop grave, d’autant 
qu’il s’agit d’un sujet jeune. ■ 

Summary 

Intramedullary tumours 

Stephane Clemenceau, Manuel Lopez 

Intramedullary tumours represent 2-4% of 
all central nervous system tumours. Clini- 
cal presentation can adopt any aspect of slow 
medullar compression. Often benign, these 
tumours are mostly of glial origin: ependy- 
momas or astrocytomas. Diagnosis has been 
revolutionised by magnetic resonance ima- 
ging, which allows a precise analysis of the 
tumour with differentiation between the 
consistent portion and its satellite cysts. Sur- 
gery remains the treatment of choice. Total 
removal can often be achieved and no fur- 
ther complementary treatment is justified, 
except in proven malignancy. If resection has 
been partial, radiotherapy remains contro- 
versial as non-deprived of untoward effects, 
when delivered at efficient dose. Long term 
follow-up is mandatory, as there are late 
recurrences or secondary aggravations, evol- 
ving on their own. As post-therapeutic cli- 
nical state is highly correlated with the pre- 
therapeutic state, intramedullary tumours are 
to be considered as medical emergencies. 

Rev Prat 2001 ; 51 : 1206-10 
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